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Les complications ophtalmologiques de la maladie de Horton 
dominent le pronostic par leur frequence et leur gravite. 
Susceptibles de survenir a tout moment, elles expliquent I'urgence 
de la corticotherapie, qui a un effet preventif majeur mais un effet 
curatif souvent negligeable. 


Eric Liozon, Kim Ly * 


I a maladie de Horton, ou arterite a cellules geantes, est 
une panarterite inflammatoire de topographie seg- 
mentaire et plurifocale, touchant les arteres de gros 
calibre, essentiellement les branches de la carotide 
externe, mais pouvant diffuser au territoire carotidien 
interne et a tous les gros troncs arteriels. 1,2 Exceptionnelle 
avant 55 ans, c’est la plus frequente des vascularites du 
sujet age. Son incidence annuelle, en augmentation dans 
certaines contrees (Etats-Unis, Espagne), est comprise 
entre 2 et 25 pour 100000 personnes de 50 ans et plus, 1 
avec un gradient decroissant du Nord au Sud et une nette 
predominance feminine (sex-ratio : 2/1). 

PHYSIOPATHOLOGIE, PATHOGENIE 


II existe une intrication entre des composants genetiques 
et immunologiques. Un facteur de vieillissement vascu- 
laire est plausible, vu l’age de survenue de la maladie. De 
multiples facteurs genetiques et environnementaux 
influencent la susceptibilite a la maladie de Horton et sa 
gravite. 3 L’allele HLA DR4 y est 2 fois plus frequent que 
dans la population generate ; les alleles HLA-DRB1*04 et 
DRB1*01 sont plus particulierement impliques. 


Les arteres temporales des sujets atteints sont infiltrees 
par des lymphocytes T CD4, des macrophages et des cel- 
lules geantes. La pathogenie implique un antigene de 
nature inconnue, possiblement infectieuse, reconnu dans 
l’adventice par des lymphocytes CD4 qui penetrent dans 
la paroi arterielle par les vasa vasorum, subissent une 
expansion clonale et une stimulation. 1 Ces lymphocytes 
stimules secretent de l’interferon gamma (IFN-y) qui 
induit la differenciation et la migration de macrophages, 
lesquels produisent divers effecteurs, tels Finterleukine 1 
(IL-1) et FIL-6, les metallo-proteinases, et des facteurs de 
croissance, a l’origine d’une destruction de la paroi arte- 
rielle, puis d’une reparation inadaptee qui aboutit a une 
hyperplasie intimale majeure avec stenose occlusive. Cela 
explique les manifestations ischemiques a la phase aigue 
de la maladie de Horton et, plus tardivement, la survenue 
d’anevrismes aortiques, sur paroi cicatricielle. La produc- 
tion arterielle d’IFN-yet d’IL-ip est plus marquee chez les 
patients ayant des manifestations ischemiques que chez 
ceux dont la maladie est d’expression principalement sys- 
temique ; chez les malades atteints de pseudopolyarthrite 
rhizomelique et/ ou d’arterite des troncs de gros calibre, la 
production arterielle d’IL-2 predomine. 4 
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•) Si la corticotherapie prolongee demeure la seule base solide, 
mais toxique, du traitement de la maladie de Horton, les 
travaux de C. Weyand, a la Mayo Clinic, ont clairement etabli 
le modele pathogenique de I'arterite a cellules geantes, 
fournissant de multiples pistes vers I'utilisation future de 
therapeutiques ciblees, dirigees contre des cellules ou des 
molecules effectrices cles. 

•) Le diagnostic d'atteinte des gros troncs arteriels (aorte, 
arteres sous-clavieres, axillaires) beneficie aujourd'hui des 
techniques d'explorations non invasives (tomodensitometrie 
de haute resolution, IRM nucleaire, tomographie par emission 
de positrons (ou scintigraphie au 18-FDG). 

) Le pronostic, souvent considere comme benin, est en fait 
controversy La survenue tardive de complications aortiques 
et la frequence des cardiopathies ischemiques chez ces 
malades imposent une surveillance attentive et prolongee. 


ASPECTS CLINIQUES 

Le diagnostic est evident devant une forme typique d’arte- 
rite temporale, qui associe diversement : L 5 des cephalees 
temporales superficielles intenses, une hyperesthesie du 
cuir chevelu (avec paifois une necrose [fig. 1]), des arteres 
temporales augmentees de volume (fig. 2), sensibles, indu- 
rees, dont le pouls est aboli, une claudication douloureuse 
des masseters (1 tiers des cas), une alteration de fetat gene- 
ral, un syndrome inflammatoire biologique franc. Cepen- 
dant, ce tableau ne survient que dans 50 a 60 % des cas. 


La maladie de Horton doit etre suspectee devant 
une symptomatologie de pseudopolyarthrite rhizo- 
melique. La pseudopolyarthrite peut etre au premier 
plan. Presente 1 fois sur 2, parfois en decalage chrono- 
logique, elle comporte un enraidissement douloureux 
symetrique, a predominance matinale, des epaules prin- 
cipalement, mais aussi de la region cervicale et de la 
ceinture pelvienne. Les douleurs, qui peuvent s’etendre 
aux bras et aux cuisses, augmentent avec l’activite et 
peuvent entramer une impotence. L’examen montre 
une limitation douloureuse des mouvements actifs dans 
les zones concernees. Les myalgies des membres sont 
frequentes. 

Le diagnostic est plus delicat en l’absence de signes 
temporaux objectivables. 

Les modes de revelation de la maladie de Horton, 
resumes dans le tableau 1, sont tres polymorphes. 1,2,5 Ces 
formes component, pour la plupart, un risque de compli- 
cation oculaire. Les signes generaux peuvent etre exclu- 
sifs. La fievre, en particulier, s’observe dans 50 a 60 % des 
cas 2 et peut revetir tous les aspects. 5 La maladie de Hor- 
ton doit etre evoquee systematiquement devant une fie- 
vre prolongee inexpliquee; elle representerait jusqu’a 
25 % des causes au-dela de 65 ans. 6 Latteinte des vais- 
seaux supra-aortiques (4 a 10 % des cas) 1,2,7 peut etre 
silencieuse ou expressive (syndrome de Raynaud, claudi- 
cation douloureuse du bras, paleur). L’examen peut 
objectiver des souffles sous-claviers, axillo-humeraux, 
une abolition ou une diminution uni- ou bilaterale des 
pouls. Les malades sont souvent dans ce cas plus jeunes et 
ont moins souvent des signes cephaliques. 4 

Le diagnostic est une urgence medicale devant des 
signes ischemiques. 



DUD Necrose du cuir chevelu r paramediane, en 
region parietale (mode de presentation d'une arterite 
temporale chez un homme de 84 ans, avec cephalee, 
claudication ischemique des masseters, otalgie, 
enrouement...). 



USD Aspect typique d'arterite temporale. Artere 
temporale et ses principales branches tumefiees, 
tortueuses et nodulaires (biopsie positive). 
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Complications ophtalmologiques 

Elies dominent le pronostic de la maladie de Horton 
par leur frequence et leur gravite. Susceptibles de surve- 
nir a tout moment, L 7 9 elles expliquent l’urgence de la cor- 
ticotherapie qui a un effet preventif majeur mais un effet 
curatif souvent negligeable. 

Le diagnostic de maladie de Horton s’impose devant 
toute cecite mono- ou binoculaire brutale en presence 
d’un syndrome inflammatoire chez un sujet age. L’amau- 
rose permanente est observee dans 10 a 15 % des cas, pre- 
cedee une fois sur deux de prodromes visuels ische- 
miques fugaces (amaurose fugace sectorielle ou complete, 
diplopie, hallucinations visuelles, douleurs oculaires), de 
haute valeur. 7 C’est une complication majeure, car moins 
de 1 tiers des malades recuperent plus de 2/10 es d’acuite 
visuelle. 8 10 Le risque d’amaurose controlaterale est eleve 
dans les jours suivants, chez un malade non traite. Le fond 
d’oeil en urgence, complete par une angiographie reti- 
nienne, peut reveler divers aspects : neuropathie optique 
ischemique anterieure (75 a 85 %), thrombose de l’artere 
centrale de la retine ou de l’une de ses branches (4 a 
1 5 %), fond d’oeil et angiographie normaux en cas de 
neuropathie optique retrobulbaire (5 %). 

Autres manifestations ischemiques 

Les accidents vasculaires cerebraux (3 a 5 %), 1,2 parfois 
precedes d’accidents ischemiques transitoires, concement 
souvent le tenitoire posterieur. 11 La coronarite, rare et de 
diagnostic difficile, se revele par un infarctus myocardique 
massif, souvent en debut de traitement, ou par un angor de 
novo, volontiers rebelle aux anti-angineux mais sensible 
aux corticoi'des. L’aortite, diagnostiquee dans 10 a 15 % des 
maladies de Horton, est probablement sous-estimee. Elle se 
constitue souvent tardivement, a bas bruit. 1,12 L’aorte 
entiere peut etre atteinte, mais les complications (ane- 
vrisme, dissection) concernent principalement sa portion 
thoracique. Ces aortites compliquees sont particulierement 
graves, conduisant au deces d’un malade sur 3, par rupture 
ou dissection etendue. 12 L’incidence des anevrismes aor- 
tiques au decours d’une maladie de Horton est 17 fois 
superieure a celle observee dans la population generate. 13 

ENQUETE DIAGNOSTIQUE 

Examens bioloqiques 

C’est une etape essentielle. Le syndrome inflammatoire 
(vitesse de sedimentation [VS] > 50 mm/h et/ ou proteine 
C -reactive [CRP] > 25 mg/L) est un signe majeur, quasi 
constant. 1,2,5 On observe souvent une anemie inflamma- 
toire, une thrombocytose, une hyperleucocytose moderee 
a polynucleaires neutrophiles (1 tiers des cas), une 
atteinte hepatique principalement cholestatique (35 a 
50 % des cas) et des anticorps anti-cardiolipine d’isotype 
immunoglobuhne G (30 a 35 % des cas). 14 


Principales manifestations, rares 
ou atypiques, de la maladie de Horton 

I Formes incompletes ou frustes 

i Pseudopolyarthrite rhizomelique isolee 
i Forme oculaire occulte (amaurose brutale, isolee) 
i Forme purement systemique (fievre, asthenie, syndrome 
inflammatoire) 

i Forme pseudoneoplasique (amaigrissement au premier plan, 
anemie) 

i Forme a vitesse de sedimentation normale (5 %) 

I Atteintes particulieres 

i Cephalee diffuse, occipitalgie isolee 
i CEdeme de la face, de I'orbite et/ou du cou (7 a 12 %) 

i Forme a predominance oto-rhino-laryngee (dysphagie, douleurs 
dentaires, linguales, pharyngees, otalgie, enrouement, toux) 

i Formes neuropsychiatriques (accident vasculaire cerebral, 
radiculopathie C5, L5, polyneuropathie sensitivomotrice, vertiges, 
surdite, confusion, depression, demence) 
i Oligopolyarthrite chronique seronegative, parfois oedemateuse 
(5 a 10 %) 

i Arterite des gros troncs (surtout membres superieurs), aortite 
i Arterite mesenterique, utero-ovarienne, accidents coronariens 
aigus (rares) 


Tableau 1 


Anatomie pathologique de la maladie 
de Horton (biopsie d’artere temporale) 

I Aspect typique : panarterite inflammatoire atteignant 
les 3 tuniques de I'artere, avec : 

I epaississement intimal avec fibrose (thrombus frequent) 

destruction des fibres musculaires lisses de la media (necrose 
fibrinoide possible) 

I fragmentation et destruction de la lame limitante elastique interne 
avec histiocytes a son contact 

] infiltrat inflammatoire mononuclee (cellules geantes dans 50 % 
des cas) 

lEcueils 

I Negativite vraie de la biopsie de I'artere temporale (10 a 20 % 
des cas) 

Lesions segmentaires (epuiser le bloc) 

I Stades precoces (infiltrat lymphocytaire de la paroi, sans granulome 
ni destruction) 

I Lesions cicatricielles 


Tableau 2 
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GHZI1 Tomodensitometrie. Epaississement parietal 
au niveau de la crosse aortique (panaortite revelee 
par une fievre prolongee et un syndrome 
inflammatoire majeur chez une femme de 57 ans). 




IMlilil Anqiographie par resonance magnetique. 

Stenoses progressives, bilaterales des arteres sous- 
clavieres et axillaires chez un homme de 53 ans 
ayant une fievre prolongee inexpliquee et un 
syndrome inflammatoire marque. 



UBUllBl Echodoppler couleur. Epaississement de la paroi de I'artere axillaire droite (coupes longitudinale et 
transversale) avec signe du «halo sombre » au cours d'une maladie de Horton a biopsie d'artere temporale 
negative chez une femme de 63 ans ayant un souffle bi-axillaire. 



■HI Maladies de Horton avec aortite 
compliquee. 5a. Anevrisme de I'aorte 
ascendante, decouvert devant un souffle 
d'insuffisance aortique, 6 mois apres 
I'interruption d'une corticotherapie de 18 mois 
pour arterite temporale de presentation 
classique chez un homme de 69 ans. A 
I'intervention: aortite a cellules geantes florides. 



5b. Anevrisme dissequant de i'aorte 
thoracique entiere chez une patiente 
de 75 ans, traitee 10 ans plus tot pour une 
maladie de Horton et sevree des corticoTdes 
depuis 4 ans. 
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DU Scintigraphie de type TEP 
(18-FDG marque) couplee a la 
tomodensitometrie (TDM). Visualisation 
de I'aortite et de I'atteinte inflammatoire 
proximale des gros troncs supra- 
aortiques dans la maladie de Horton. 

7 A. Coupes frontales: TDM seule (a); 
fusion TDM +tomographie par emission 
de positrons (TEP) [b] ; 

TEP seule (c). 

7B. Coupe frontale TEP seule (a); coupes 
sagittales: TDM seule (b), fusion TDM 
+ TEP (c), TEP seule (d). 

7C. Projection MIP ( Maximum Intensity 
Projection ) en face anterieure, avant 
traitement et apres 3 mois de 
corticotherapie (quasi-normalisation 
du signal). 


Avec I'aimable autorisation du Pr Jacques Monteil r service de medecine nucleaire f CHU de Limoges. 
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Imagerie 

Les moyens d’imagerie (fig. 3 a 7) prennent une place 
croissante dans le diagnostic d’atteinte des gros troncs 
arteriels, particulierement lorsque la biopsie de l’artere 
temporale est negative. 1,2 

L’echodoppler couleur (fig. 5) des arteres temporales 
peut reperer des stenoses, une interruption du flux, un halo 
sombre periluminal, signe de sensibilite faible, mais de 
bonne specificite. Les memes aspects peuvent etre visuali- 
ses au niveau des arteres sous-clavieres et axillaires (en cas 
d’atteinte). Les techniques non invasives d’exploration vas- 
culaire pouvant conduire au diagnostic d’aortite de Horton 
et/ ou d’atteinte de ses grosses branches sont la tomodensi- 
tometrie de haute resolution, l’imagerie par resonance 
magnetique et la tomographie par emission de positrons 
(scintigraphie au 1 8-flu orodesoxyglucose [18-FDG]), qui 
demontre particulierement bien la diffusion du processus 
inflammatoire au niveau de l’aorte et de ses grosses bran- 
ches (fig. 7) et pouirait devenir un examen de reference 
pour le diagnostic et la surveillance des aortites. 15 

Biopsie de I'artere temporale 

Elle est indispensable. Sa positivite (fig. 8) assure le 
diagnostic et legitime les risques encourus par le traite- 
ment. Ce geste ne doit en aucun cas retarder la mise en 
route du traitement, les lesions anatomopathologiques 
n’etant pas sensiblement modifiees par un court traite- 
ment. 16 La taille optimale du prelevement est controver- 
see. Si I’artere est tres remaniee, un segment de 10 a 
15 mm suffit. II n’est pas justifie de faire systematique- 
ment une biopsie bilaterale. 17 Dans une pseudopoly- 
arthrite rhizomelique strictement isolee, le risque de ma- 
ladie de Horton est inferieur a 5 %, et la biopsie de I’artere 



DSD Biopsie d'artere temporale. Panarterite 
granulomateuse avec rupture partielle de la limitante 
elastique interne, hyperplasie intimale et stenose pre- 
occlusive de la lumiere arterielle (coloration a I'orceine). 


temporale n’est pas necessaire. Le tableau 2 rappelle les 
criteres anatomopathologiques du diagnostic. 

DIAGNOSTIC 


Chez un patient atteint ou suspect de vascularite, la pre- 
sence d’au moins 3 criteres paraii les 5 suivants (etablis par 
le College americain de rhumatologie) assure le diagnostic 
de maladie de Horton avec une sensibilite de 93,5 % et une 
specificite de 91,2 % : 1. age superieur ou egal a 50 ans; 
2. cephalee localisee recente ou modification recente d’une 
cephalee ancienne ; 3. artere temporale anoimale (douleur, 
pulsations abolies ou faibles) a la palpation; 4. YS supe- 
rieure ou egale a 50 mm/h; 5. biopsie de I’artere temporale 
anormale (vascularite necrosante avec infiltrat cellulaire a 
predominance mononucleee ou granulome inflammatoire 
avec habituellement cellules geantes). 18 

En cas de biopsie negative, un syndrome inflamma- 
toire biologique et une amelioration rapide des sympto- 
mes sous corticoides sont requis, car de nombreuses 
affections peuvent engendrer une cephalee chez une per- 
sonne agee. II faut parfois distinguer la maladie de Horton 
d’une vascularite systemique necrosante, au cours de 
laquelle la biopsie temporale peut etre positive. 19 Devant 
une manifestation ischemique visuelle ou cerebrale appa- 
remment isolee, l’existence d’un syndrome inflammatoire 
ecarte un accident embolique d’origine cardiaque ou 
carotidienne. Si la YS est normale ou peu elevee, seule la 
positivite d’une biopsie systematique de I’artere tempo- 
rale fait retenir le diagnostic de maladie de Horton. 

TRAITEMENT 


La corticotherapie est le seul traitement ayant prouve son 
efficacite. 1,2 Depuis sa mise en oeuvre systematique, la fre- 
quence des complications visuelles graves est passee de 
50 a 15 %. La maladie de Horton est une urgence thera- 
peutique, car une amaurose peut survenir inopinement a 
tout moment. Toutefois, dans une forme systemique, il est 
raisonnable d’attendre la fin de l’enquete et le resultat de 
la biopsie pour debuter le traitement. 20 

Traitement initial 

On privilegie les corticoides d’action courte et de 
bonne disponibilite, telle la prednisone (Cortancyl). Dans 
les formes non compliquees, une dose de 0,7 mg/kg/j, 
repartie en 2 prises, s’avere pleinement efficace 9 fois sur 
10. L’utilisation initiale d’un bolus intraveineux de 
methylprednisolone (Solumedrol) de 240 mg n’ameliore 
pas la reponse initiale et n’offre pas d’epargne cortiso- 
nique ulterieure. 21 A l’inverse, de fortes doses (lg/j pen- 
dant 3 jours) permettraient de diminuer le taux de 
rechute et d’assurer une epargne cortisonique significa- 
tive. 22 Cette donnee demande cependant confirmation 
sur un plus large effectif. 
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Principales complications 

d e la corticotherap ie 

I Endocriniennes 

Apparence cushingoide, diabete latent ou Clinique, 
dyslipidemie mixte 

I MineralocorticoTdes 

Retention hydrosodee, oedemes, hypokaliemie, hypertension 
arterielle, insuffisance cardiaque gauche 

I Osteo-musculaires 

Myopathie (hypercatabolisme musculaire), osteoporose fracturaire, 

osteonecrose aseptique des epiphyses 

I Gastro-intestinaies 

Ulcere peptique, oesophagite, diverticulite 

I Psychiatriques 

Troubles de I'humeur et du sommeil, etat depressif, psychose 
I Infectieuses 

Reveil tuberculeux, infections bacteriennes et virales 

I Oculaires 

Glaucome, cataracte posterieure 
I Dermatologiques 

Atrophie cutanee, petechies, ecchymoses, retard de cicatrisation, 
acne, hirsutisme 


Tableau 3 


graves 


En gras: complications les plus frequentes et/ou 


En cas d’accident vasculaire constitue ou de menace 
visuelle, il est habituel de proposer la dose de 1 mg/kg/j, 
souvent precedee de bolus de methylprednisolone pen- 
dant 3 jours. Cependant, il n’existe aucun consensus a ce 
sujet, et la recuperation d’une cecite totale datant de plus 
de 24 heures est illusoire. 7 8, 11 Le traitement intensif vise 
alors surtout a limiter le risque de cecite bilaterale. Des 
donnees retrospectives montrent que l’acide acetylsalicy- 
lique a faibles doses pourrait avoir un effet protecteur 
visuel. 23 

La dose d’attaque doit etre poursuivie jusqu’a obten- 
tion d’un bon controle de la maladie (disparition des 
signes generaux et des signes fonctionnels reversibles, 
normalisation de la CRP), obtenu generalement en 2 a 3 
semaines. 

Traitement d'entretien 


- reduction de la dose en 4 a 6 semaines, par paliers heb- 
domadaires, jusqu’a 0,35 mg/kg/j, puis de 1 mg tous les 

10 a 15 jours jusqu’a 12 a 15 mg/j, puis de 1 mg/mois. 

La surveillance biologique periodique doit se baser sur 

la YS et surtout la CRP, qui est la premiere a se normaliser. 

11 faut toujours confronter les resultats biologiques a la 
clinique (qui prime). 

Prise en charge des rechutes 

Les reprises evolutives durant le traitement sont frequen- 
tes, surtout dans la premiere annee et/ ou pour des doses 
inferieures a 10-15 mg/j. 2 Elies se manifestent assez souvent 
par la resurgence isolee du syndrome inflammatoire biolo- 
gique, qui impose d’ecarter une cause intercuirente, surtout 
une infection latente. Les rechutes apres l’arret du traite- 
ment sont plus rares et habituellement precoces. 

L’attitude therapeutique, non codifiee, depend de la 
gravite de la rechute et de sa date de survenue, sachant 
que les complications vasculaires graves liees a une arte- 
rite active sont exceptionnelles apres le 3 e mois, chez un 
malade correctement traite. 

Interruption therapeutique 

Le potentiel evolutif de la maladie de Horton est tres 
variable. 24 La majorite des malades peuvent etre sevres, le 
plus souvent en 18 mois a 3 ans, mais une dependance 
cortisonique prolongee s’installe dans 10 a 15 % des cas. 
Des manifestations transitoires de sevrage (malaise, verti- 
ges, amaigrissement, arthralgies, myalgies, conjonctivite, 
troubles de I’humeur) sont frequentes pour des doses 
inferieures a 8 mg/j. En dessous de 5 mg/j de prednisone, 
il faut prevenir l’insuffisance surrenale, due a l’inertie 
hypothalamo-hypophysaire. Une attitude simple consiste 
a ajouter systematiquement 20 mg d’hydrocortisone le 
matin, a maintenir plusieurs mois apres Tmterruption de 
la prednisone. L’education du malade est capitale. L’insuf- 
fisance surrenale post-corticoi'des guerit habituellement 
en quelques mois a 1 an. 

Complications iatroqeniques 

Elies concernent 50 a 70 % des malades, 2 24 sont tres 
variees (tableau 3) et parfois graves. La prevention des 
complications osseuses (frequence 15 a 40 %) est cru- 
ciale : calcium lg/j + vitamine D activee 800 U/j 
+ bisphosphonate oral. La dietetique est essentielle. R faut 
exclure du regime les sucres d’absorption rapide et se 
mefier d’un regime desode trop strict. 

Traitements cTeparqne cortisonique 


Une reduction rapide des corticoi'des doit etre envisa- 
gee, pour limiter l’iatrogenie. Une regie essentielle est de 
toujours ajuster la decroissance cortisonique a l’etat du 
malade. Plusieurs schemas sont possibles : 

- reduction de 10 % tous les 8 a 15 jours jusqu’a atteindre 
une dose comprise entre 10 et 20 mg/j ; 2 


Aucune medication autre que les corticoi'des n’a fait 
preuve d’efficacite isolement. L’azathioprine et le cyclo- 
phosphamide, peu etudies, peuvent majorer le risque 
infectieux des corticoi'des. L’infliximab (anti-TNL [anti- 
Tumour Necrosis Facto?\ ) s’est avere decevant; 25 l’hydroxy- 
chloroquine peut s’averer toxique et n’apporte aucune 
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POUR LA PRATIQUE 


) La maladie de Horton est grave et relativement frequente 
apres 60 ans. Le depistage doit etre aussi precoce que 
possible. 

) L'arterite temporale flagrante ne represente que 50 a 60 % 
des presentations qui peuvent etre polymorphes et parfois 
deroutantes. 

Le diagnostic doit s'appuyer sur la realisation d'examens 
biologiques simples (VS, PCR, hemogramme) et d'une biopsie 
d'artere temporale. 

■) La frequence et la gravite de I'atteinte visuelle expliquent 
I'urgence de la corticotherapie. 

) La corticotherapie prolongee, base du traitement, est source 
de frequentes complications, parfois graves, a prevenir 
et depister systematiquement. 


epargne cortisonique. Deux produits pouiraient apporter 
une epargne cortisonique et diminuer le taux de rechutes : 
le methotrexate 26 27 et la dapsone (Disulone a dose initiale 
de 50 mg/j). 28 Cette derniere est de maniement difficile, 
en raison du risque d’anemie hemolytique, de methemo- 
globinemie et d’agranulocytose, ce qui reserve son usage 
aux complications graves des corticoi'des ainsi qu’aux ma- 
ladies de Horton refractaires. 


PRONOSTIC 


Le pronostic de la maladie de Horton est controverse. Les 
deces precoces peuvent etre lies aux complications arte- 
rielles specifiques ou a un accident grave de la corticothe- 
rapie. Si, pour certains, la survie est identique a celle d’une 
population appariee en sexe et age, 29 des travaux recent s 
montrent une nette surmortalite tardive et une morbidite 
elevee, d’origine principalement cardiovasculaire (role du 
terrain et/ou de la corticotherapie prolongee). 30 Le pro- 
nostic des arterites des membres superieurs est identique 
a celui des autres formes ; 31 celui des aortites compliquees 
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est severe. 

CONCLUSION 


La maladie de Horton est une vascularite singuliere, qui 
impose une corticotherapie prolongee dont le but essen- 
tiel est la prevention des complications visuelles ische- 
miques. Son depistage doit etre aussi precoce que possi- 
ble, imposant une bonne connaissance semiologique. 
Devolution est marquee par des reprises evolutives et la 
frequence des complications iatrogeniques, souvent gra- 
ves, ce qui impose une surveillance rigoureuse et regu- 
liere. Le pronostic doit etre considere comme serieux. 
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SUMMARY Giant cell arteritis 

Giant cell arteritis is a medium- and large-vessel vasculitis, the most prevalent systemic vasculitis in subjects over age 60. Clinical features are 
miscellaneous and sometimes misleading. Elevated acute-phase responses, such as a high erythrocyte sedimentation rate and increased levels of C- 
reactive protein, are important clues to the diagnosis, which is ensured by a positive temporal artery biopsy. Non invasive imaging technigues such as 
colour duplex ultrasonography, high resolution tomodensitometry, magnetic resonance imaging, and positron emission tomography (or 18-fluoro- 
deoxyglucose scintigram) assist meaningfully the diagnosis in patients with aortitis and/or aortic arch syndrome. The freguent and fearsome visual 
complications (monocular or even binocular blindness) highlight the urgency of treatment, based mainly on prolonged corticosteroid treatment, with its 
freguent, at times severe, side effects. These patients can often become free of treatment, in 2 to 3 years in average, but are prone to develop lately 
vascular complications such as ischemic heart disease or aortic aneurysm so that a close follow-up far beyond the clinical recovery is needed. 
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RESUME Maladie de Horton 

La maladie de Horton est une vascularite des arteres de gros calibre, la plus frequente apres 60 ans. Ses presentations clinigues sont polymorphes et 
parfois deroutantes. Le diagnostic doit s'appuyer sur la realisation d'examens biologigues simples (VS, proteine C-reactive, hemogramme) et d'une 
biopsie d'artere temporale. En cas de suspicion clinigue d'atteinte aortigue, I'imagerie de I'aorte et de ses branches principales repose sur I'echodoppler 
couleur, la tomodensitometrie de haute resolution, I'imagerie par resonance magnetique nucleaire et la tomographie par emission de positons (ou la 
scintigraphie au 18-fluorodesoxyglucose). La frequence et la gravite de I'atteinte visuelle (cecite monoculaire, voire binoculaire) expliguent I'urgence 
therapeutique. La corticotherapie prolongee, base du traitement, est source de frequentes complications iatrogenes, parfois graves, a prevenir et 
depister systematiquement. La guerison peut etre le plus souvent obtenue, en 2 a 3 ans en moyenne, mais la surveillance doit s'exercer au-dela, ces 
patients pouvant etre fragilises sur le plan vasculaire (cardiopathies ischemiques, anevrismes aortigues). 
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CREDITS DE FMC : 

votre abonnement valorise 


La Revue du Praticien - 
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Medecine Generate 

du Praticien 

medical 
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L’obligation de FMC a laquelle sont tenus desor- 
mais tous les medecins qu’ils soient liberaux, 
salaries ou hospitaliers stipule que chaque pra- 
ticien devra acquerir en 5 ans, 250 credits dont 
100 credits obligatoires au titre de revaluation 
des pratiques professionnelles (EPP). 

LES 150 CREDITS RESTANTS DE FMC DOIVENT ETRE 
OBTENUS DANS AU MOINS 2 DES 3 CATEGORIES 
SUIVANTES : les formations avec presence sur 
place delivrees par des organismes agrees, les 
formations individuelles, et enfin les situations 
professionnelles formatrices (par exemple la 
realisation de travaux de recherche). 

LA CATEGORIE DES FORMATIONS INDIVIDUELLES 
INCLUT L’ABONNEMENT A DES REVUES DE FORMATION 
repondant a des criteres de qualite precis, ce qui est le 


cas des 3 REVUES DE FMC DU GROUPE HUVEAUX : 

La Revue du Praticien, La Revue du Praticien - 
Medecine Generate et le Concours medical. 

OUELS SONT CES CRITERES ? Tout d’abord que la 
politique editoriale des titres soit conduite par 
un comite de redaction scientifique garant du 
contenu editorial, de la legitimite des auteurs et de 
la pertinence du processus de lecture critique 
des articles. Les auteurs des articles doivent 
pouvoir etre parfaitement identifies, leurs conflits 
d’interets declares et leurs propos soigneusement 
etayes par de solides references bibliographiques. 
Enfin les articles de FMC ou les travaux origi- 
naux qui constituent I’essentiel du contenu des 
revues doivent etre clairement distingues de la 
publicite (redactionnelle ou visuelle) identifiable 


par une mention explicite. L’ABONNEMENT A 
CHACUNE DE NOS REVUES APPORTE 4 CREDITS 
ANNUELS ET LE DOUBLE SI VOUS VOUS ABONNEZ A 

2 TITRES (par exemple a La Revue du Praticien et a 
La Revue du Praticien - Medecine Generate ou a La 
Revue du Praticien et au Concours medical). Dans 
ce cas, ce « double abonnement » vous apportera 8 
credits annuels (4 + 4), soit 40 credits sur 5 ans 
(le maximum prevu pour I’abonnement aux revues) 
soit deja plus du quart des credits de FMC neces- 
saires (40 sur 150) ! L’abonnement aux revues 
medicales de qualite apparait ainsi doublement 
vertueux : s’il contribue d’une fagon importante a la 
satisfaction de I’obligation de FMC, il renforce aussi 
I’independance redactionnelle des revues et la qua- 
lite de leur contenu ! La Redaction 
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